SCLEROSE EN PLAQUES 


Accompagnement du patient atteint de sclerose en plaques 

Des l ers signes aux stades 
evolues, la prise en charge 
doit etre multidisciplinaire 


L a sclerose en plaques (SEP), pathologie inflam- 
matoire chronique du systeme nerveux central, 
est la deuxieme cause de handicap acquis chez 
l’adulte jeune. Sa prise en charge doit etre mul- 
tidisciplinaire, avec une bonne coordination entre les 
differents intervenants. La loi place le medecin traitant 
au centre de la coordination des soins, en lui confiant la 
responsabilite d’rr orienter ses patients, selon leurs be- 
soms » et de « s ’assurer de la coordination des soins neces- 
saire a ses patients » (article L. 4130-1 du code de la sante 
publique). A ce titre, elle lui confere un role cle a chaque 
etape de la prise en charge des patients atteints de SEP. 

Premieres manifestations de la maladie 

Les premieres manifestations de la maladie ne sont pas 
toujours evidentes a reconnaitre. La grande diversite des 
symptomes puis leur disparition spontanee en quelques 
jours rendent souvent difficile leur identification. Les 
premiers symptomes peuvent etre tres genants ou, a 
l’inverse, discrets, n’incitant pas toujours a consulter un 
medecin. II n’est pas rare non plus que ces manifestations 
soient interpretees a tort comme non neurologiques. 

Ces premiers symptomes s’installent en quelques 
jours et peuvent disparaitre spontanement ou apres des 
perfusions de cortico'ides ; c’est le cas des formes evoluant 
par poussees. Dans les formes evoluant sur un mode pro- 
gressif, les symptomes s’installent de fagon plus insi- 
dieuse et s’aggravent lentement de fagon irreversible. 

Des symptomes varies, au hasard 
de I’inflammation 

Les symptomes sont tres varies chez un meme individu 
et tres variables d’un sujet a l’autre. Cette diversite 
s’explique par la dissemination des plaques de demyeli- 
nisation qui sont distributes au hasard de l’inflamma- 
tion. Les plaques peuvent ainsi etre localisees au niveau 
du nerf optique, de l’encephale, de la moelle epiniere et 
du cervelet. 

Une nevrite optique se manifeste generalement par 
un flou visuel ou une tache opaque au centre du champ 


de vision associe souvent a une douleur localisee autour 
de l’ceil, et dont l’intensite augmente lors des mouve- 
ments de l’oeil. 

D’autres manifestations visuelles sont possibles, 
comme une diplopie en rapport avec une paralysie de 
la sixieme paire cranienne. 

La sensation de « fourmis » dans les jambes ou d’en- 
gourdissement des mains, une marche ralentie et limitee 
en distance, une jambe qui traine ou unpied qui accroche 
durant quelques jours ou quelques semaines orientent 
vers l’atteinte des voies sensitivo-motrices dans leur 
trajet medullaire ou vers une atteinte cerebrale. Le signe 
de Lhermitte qui correspond a une sensation de decharge 
electrique dans les membres a la flexion du cou est le plus 
souvent le signe d’une myelite cervicale. 

Une marche instable avec des embardees, jambes 
ecartees, des gestes maladroits imprecis, une ecriture 
brouillonne sont les temoins d’une plaque sur les voies 
cerebelleuses. 

Le besoin imperieux d’uriner peut s’associer a des 
envies d’uriner repetees suivies d’emissions de petites 
quantites d’urine. A l’inverse, une dysurie peut etre 
observee, necessitant une pression pelvienne manuelle 
pour chaque miction. Ces symptomes tres frequents 
sont le signe d’une dyssynergie vesico-sphincterienne 
secondaire a une plaque medullaire. 

Dans les formes evoluant par poussees, ces symp- 
tomes s’installent generalement en quelques jours pour 
etre maximaux en 2 a 3 semaines, puis s’attenuent en 4 a 
6 semaines. Dans 40 % des cas, des sequelles plus ou 
moins invalidantes persistent. La realisation de perfu- 
sions intraveineuses de methylprednisolone au rythme 
d’une perfusion de 1 g, 3 a 5 j ours de suite, accelere le delai 
de recuperation sans pour autant modifier le pronostic 
a moyen terme. 

Des examens pour permettre 
un diagnostic plus precis 

Si l’identification de l’origine neurologique de ces 
symptomes constitue une premiere etape indispensable 
pour etablir le diagnostic, la realisation d’examens »> 
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d’imagerie et biologiques est une deuxieme etape neces- 
saire pour avancer vers un diagnostic plus precis. 

L’imagerie par resonance magnetique. L’IRM permet 
de localiser les lesions responsables des symptomes. Leur 
taille, leur localisation, l’intensite de leur signal ren- 
seignent sur la nature de ces lesions. Dans la sclerose 
en plaques, 1’IRM revele sur les sequences ponderees 
en T2 des hypersignaux de forme ovo'ide, de taille supe- 
rieure a 3 mm, disseminees dans la substance blanche. 
Au niveau encephalique, leur disposition est le plus sou- 
vent perpendiculaire a l’axe des ventricules. Au niveau 
medullaire, les hypersignaux sont surtout observes a 
l’etage cervico-dorsal et le plus souvent de localisation 
posterieure. Sur les sequences ponderees en Tl, les 
plaques les plus anciennes apparaissent en hyposignal. 
L’injection de produit de contraste permet quant a elle 
d’identifier les plaques les plus recentes. 

Ainsi, 1’IRM encephalique renseigne sur le siege, 
le nombre et l’age des plaques. Dans certaines situations, 
les informations apportees par FIRM manquent de 
specificite, et d’autres examens sont necessaires pour 
preciser la nature des lesions. 

La ponction lombaire. Elle apporte des informations 
sur la composition du liquide cephalo-rachidien (cellu- 
larite, biochimie). La recherche de proteines specihques 
de l’inflammation dans le liquide cephalo-rachidien 
renseigne sur l’etat inflammatoire du cerveau, des nerfs 
optiques et de la moelle epiniere. Si le taux de certaines 
proteines comme les immunoglobulines est augmente 
dans le liquide cephalo-rachidien, alors qu’il est normal 
dans le sang, c’est le signe qu’il existe une inflammation 
au sein du systeme nerveux central. On parle alors de 
synthese intrathecale d’immunoglobulines. 

L’enregistrement des potentiels evoques. C’est un 
examen electrophysiologique qui renseigne sur le fonc- 
tionnement des nerfs et en particulier sur la vitesse de 
conduction de l’influx electrique, des voies motrices, 
sensitives ou visuelles. 

Les prelevements sanguins. Ils sont surtout utiles pour 
eliminer des diagnostics de maladies qui miment la scle- 
rose en plaques, notamment des maladies inflammatoires 
generates qui affectent le systeme nerveux central mais 
aussi d’autres organes telles que la sarco'idose, la maladie 
de Behget, le lupus systemique ou le syndrome de Gouje- 
rot-Sjogren. Certaines maladies infectieuses sont egale- 
ment recherchees, telles que la maladie de Lyme. 

Mais un diagnostic qui repose 
sur un faisceau d’arguments 

Aucun test clinique, radiologique ou biologique ne 
permet a lui seul d’etablir le diagnostic de sclerose 
en plaques. Le diagnostic repose done sur un faisceau 


d’arguments cliniques, biologiques et radiologiques. Des 
criteres tenant compte de tous ces elements permettent, 
s’ils sont remplis, de porter le diagnostic. Ainsi, diffe- 
rents criteres ont ete proposes, ils ont tous pour objectif 
de faire la preuve que la maladie est une affection chro- 
nique, demyelinisante et inflammatoire du systeme 
nerveux central. Longtemps, les criteres de C. M. Poser 
et al. ont prevalu. Ils ont ensuite ete supplantes par les 
criteres de W I. McDonald et al. qui donnent une place 
plus importante a F imagerie par resonance magnetique 
(IRM) et permettent un diagnostic precoce de la maladie 
(ir. page 32). 1 

L’annonce, un moment 
qui ne s’improvise pas 

Pendant longtemps, le diagnostic de sclerose en plaques 
n’etait annonce que plusieurs annees apres les premiers 
symptomes, une fois les premieres sequelles installees. 
Cette reticence des equipes soignantes s’explique princi- 
palementdedeuxfagons : d’une part, par l’absencejusqu’a 
il y a peu de possibility therapeutiques dans cette mala- 
die, et d’autre part, par l’absence d’outils diagnostiques 
perfor mants comme FIRM qui permettent desor mais un 
diagnostic precoce. Depuis la decouverte, dans les annees 
1990, de traitements modifiant Involution de la maladie, 
et l’utilisation en routine de FIRM, les mentalites ont 
fondamentalement change. La sclerose en plaques est 
devenue une maladie neurologique qui peut etre soignee, 
et son diagnostic peut etre porte avec certitude des que 
la preuve de la chronicite de la maladie est montree sur 
FIRM, soit bien souvent avant l’apparition d’une nouvelle 
manifestation physique de la maladie. Ces avancees 
medicates permettent aujourd’hui au neurologue d’an- 
noncer un diagnostic de certitude en moyenne dans les 
2 ans qui suivent les premiers symptomes. 

Quoi qu’il en soit, apprendre que l’on souffre d’une 
maladie chronique potentiellement handicapante 
est toujours tres douloureux et angoissant. L’equipe 
soignante doit done s’assurer, avant l’annonce du diag- 
nostic, qu’un certain nombre de conditions sont rem- 
plies. Le diagnostic doit etre certain, il doit s’effectuer 
au calme en consultation par un neurologue et si possible 
en presence d’un proche. La presence d’un proche est 
particulierement recommandable car la perplexite 
anxieuse qui suit l’annonce diagnostique empeche le 
plus souvent d’entendre les explications medicales, les 
paroles rassurantes et les perspectives therapeutiques 
qui sont proposees. Ainsi, en plus de son soutien affectif, 
le proche apporte par son ecoute attentive la possibility 
un peu a distance de rediscuter et de reprendre les infor- 
mations donnees pendant la consultation. 

Au cours de cette consultation d’annonce, l’infor- 
mation se doit d’etre la plus complete et la plus claire 
possible, et adaptee a chaque patient. Un large temps 
doit etre consacre aux questions concernant l’histoire 
naturelle de la maladie et les traitements preventifs 
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disponibles. Pour gerer au mieux l’anxiete suscitee 
par l’incertitude evolutive, il est capital de garantir au 
patient disponibilite et attention. Cette consultation 
est parfois insuffisante pour repondre a l’ensemble des 
interrogations que souleve ce diagnostic. Des consul- 
tations rapprochees sont alors necessaires. Elies per- 
mettent egalement de s’assurer que les informations 
delivrees ou qui ont ete retrouvees par d’autres moyens 
d’information (Internet, associations de malades, lec- 
tures) sont pertinentes et n’ont pas ete mal interpreters. 
En effet, apres une annonce diagnostique de sclerose 
en plaques, il est legitime que le patient cherche des in- 
formations sur Internet, mais il faut le mettre en garde 
sur le fait que les explications trouvees sur la Toile sont 
pour certaines pertinentes mais pour d’autres parfai- 
tement inexactes. Sur certains sites, une image exage- 
rement dramatique de la maladie est vehiculee ; a l’in- 
verse, d’autres laissent de faux espoirs sur des traite- 
ments ou des regimes non valides. Il est done important 
de conseiller aux patients de naviguer sur des sites 
dont les informations delivrees sont validees par des 
professionnels de sante. Au-dela de l’annonce diagnos- 
tique, la proposition de traitement modifiant 1’evolution 
de la maladie suscite aussi de nombreuses interroga- 
tions, et le patient peut etre oriente vers des seminaires 
d’information et d’education therapeutiques qui sont 
deja en place dans certains services de neurologie, au 
sein des reseaux regionaux de soin ou proposes par 
des associations reunissant patients et medecins. 

Apport de I’education therapeutique 

L’education therapeutique du patient (ETP) est definie 
comme un processus qui permet d’« aider les patients a 
acquerir ou maintenir les competences dont ils ont besoin 
pour gerer au mieux leur vie avec une maladie chronique 
[...] »*. L'ETP est un element indispensable de la prise 
en charge des malades atteints d’une maladie chronique 
et fait, a ce titre, l’objet de recommandations. Les symp- 
tomes et 1’evolution de la SEP sont tres variables d’une 
personne a l’autre, et les traitements disponibles qui sont 
proposes pour modifier 1’evolution de la maladie sont, 
pour certains, de maniement complexe. Les programmes 
d’education therapeutique individuels ou en groupe per- 
mettent aux patients et a leur entourage d’acquerir des 
connaissances sur la maladie, d’apprendre des gestes 
techniques, de s’informer sur les ressources disponibles 
(sociales, paramedicales...) et d’acquerir des connais- 
sances pour un maintien de leur qualite de vie. 

Consultations de neurologie et 
consultations multidisciplinaires 

La sclerose en plaques est une maladie chronique inva- 
lidante qui justihe un suivi semestriel en consultation 
de neurologie. Ces consultations ont pour principal 
objectif d’evaluer 1’evolution du handicap neurologique, 


de proposer des traitements de fond, des traitements 
symptomatiques, et d’orienter si besoin le patient vers 
des correspondants d’autres specialites medicales ou 
paramedicales. 

Le patient peut ainsi, en fonction du stade evolutif 
de la maladie et de ses symptomes, etre oriente vers 
un medecin reeducateur, uro-dynamicien, psychiatre, 
ophtalmologiste, ou vers un kinesitherapeute, ergothe- 
rapeute, infirmier, psychologue, neuropsychologue, 
partenaire social. Ces consultations specialisees, coor- 
donnees par le neurologue, s’ajoutent au suivi semestriel 
en neurologie. 

Des consultations multidisciplinaires se developpent 
dans differents centres experts proposant aux patients 
atteints de sclerose en plaques de rencontrer l’ensemble 
des intervenants medicaux et paramedicaux impliques 
dans leur prise en charge au cours d’une meme consul- 
tation. Ces consultations dites multidisciplinaires 
impliquent des medecins (neurologue, reeducateur, 
uro-dynamicien, psychiatre, ophtalmologiste...), des 
professionnels de sante (infirmiers, orthophonistes, 
ergotherapeutes, psychologues, neuropsychologues) et 
des partenaires sociaux specialises dans la prise en 
charge de cette affection. Les differents intervenants ont 
tous un role specifique et complementaire. Leur action 
comprend systematiquement un temps devaluation et 
un temps de propositions de soins. Ainsi, le handicap 
neurologique et son retentissement fonctionnel et psy- 
chosocial sont evalues puis, apres discussion collegiale, 
l’equipe pluridisciplinaire propose au patient et a son 
entourage une strategie therapeutique, un programme 
de reeducation, des aides sociales, des conseils dans le 
choix de materiel domotique ou d’aides techniques adap- 
tors a son handicap. L’orientation vers une consultation 
multidisciplinaire est generalement proposee si les soins 
necessitent l’intervention d’au moins trois soignants 
de disciplines medicales ou paramedicales differentes. 

Role du medecin traitant 


Comme nous l’avons souligne en introduction, le role 
du medecin traitant est primordial, et ce tout au long 
des differentes etapes de 1’evolution de la maladie. 

C’est le plus souvent vers lui que se dirige le patient 
a l’apparition des premiers symptomes : il oriente alors 
le patient, au vu de l’examen clinique et des imageries, 
vers le neurologue. Apres le diagnostic, il a un role de 
soutien psychologique, d’ecoute. Sur le plan administra- 
tif, il remplit la declaration d’affection longue duree 
(au titre de l’ALD25) pour une prise en charge a 100 % . 

Le medecin traitant participe a l’elaboration du 
plan personnalise de sante (PPS) en partenariat avec le 
neurologue. Ce plan, inscrit depuis 2009 dans les missions 
des reseaux de sante, est defini comme un « document 
ecrit et revise periodiquement traduisant les besoins 
notamment en soins du patient, et etablissant le pro- 
gramme des interventions des professionnels de »> 


* Conformement 
a la definition 
de [Organisation 
mondiale de la 
sante aux travaux 
de la Haute Autorite 
de sante et de 
I'lnstitut national 
de prevention 
et d education 
pour la sante. 
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sante, personnels medico-sociaux et sociaux necessaires. 
Le PPS comprend le plan de soins et le plan d’aide. Le cas 
echeant, il peut inclure un plan d ’education therapeutique. 
[...]. Lemedecin traitant doit participer a V 'elaboration ou 
a la validation du PPS ». 

De concert avec le neurologue, le medecin traitant 
assure un suivi conjoint avec les soins de premier recours : 
poussees, depistage des effets indesirables (par exemple, 
cytolyse ou lymphopenie sous traitements immunomo- 
dulateurs). II intervient aussi pour la prescription des 
traitements a visee symptomatique. II assure une mission 
d’accompagnement du patient tout au long de la patholo- 
gie, avec differentes questions : insertion professionnelle, 
grossesse, vie de famille. . . Enfin, en collaboration avec les 
differents acteurs de sante, il participe a la prise en charge 
multidisciplinaire du patient handicape. 

[.’INDISPENSABLE COLLABORATION 

La sclerose en plaques est une maladie neurologique 
chronique invalidante dont les manifestations cliniques 
sont polymorphes. Des premiers signes jusqu’aux 
stades plus evolues de la pathologie, en passant par l’an- 
nonce diagnostique, une collaboration etroite est indis- 
pensable entre les differents acteurs de soins, speciale- 
ment le medecin traitant et le neurologue. © 


RESUME ACCOMPAGNEMENT DU PATIENT 
ATTEINT DE SCLEROSE EN PLAQUES 

la sclerose en plaques est une pathologie inflammatoire chronique du systeme nerveux 
central, seconde cause de handicap acquis chez I'adulte jeune. Cette maladie necessite 
une prise en charge multidisciplinaire bien coordonnee entre les differents intervenants. 
Une collaboration etroite est indispensable entre les differents acteurs de soins, en par- 
ticular entre le neurologue et le medecin traitant. Ce dernier joue en effet un role cle 
dans la prise en charge de ces patients a chaque etape du parcours de soins : des 
premiers signes jusqu’aux stades plus evolues de la pathologie, en passant par fannonce 
diagnostique. 

SUMMARY MULTIPLE SCLEROSIS PATIENT’S SUPPORT 

Multiple sclerosis (MS) is an inflammatory chronic pathology of the central nervous system, 
and the second cause of acquired disability for young adults. It requires a multidisciplinary 
care coordinated between specialists and allied health professionals. A close collaboration 
is needed between the various patricians, especially between the neurologist and the gene- 
ral practitioner. The general practitioner plays a key role in the management of MS patients 
during the various stages: first signs to evaluated steps, including announcement diagnosis. 
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A pres une periode d’activite 
infraclinique de la maladie, un 
evenement radiologique de 
nature inflammatoire peut etre decouvert 
de maniere fortuite (syndrome radiolo- 
gique isole), Le plus souvent le debut de 
la sclerose en plaques (SEP) est un eve- 
nement clinique suggested’ inflammation 
(syndrome clinique isole). A ce stade, il 
n’est pas possible de dater le debut reel 
de la maladie si la premiere imagerie par 
resonance magnetique (IRM) montre 
des anomalies de signal asymptoma- 
tiques mais suggestives de la maladie. 
Des lors, Devolution se fait le plus souvent 
sur le mode remittent, suivie, apres une 
periode plus ou moins longue, d’une en- 
tree en mode progressif. Une fois entree 
dans le mode progressif, la maladie 
suit la meme cinetique devolution chez 
le meme individu. 


II n’y a pas, a ce jour, de criteres 
absolus permettant de predire Devolu- 
tion de la SEP a Pechelle individuelle. 
Differents facteurs cliniques, radiolo- 
giques et biologiques ont ete etudies. 
Leur capacite predictive respective 
a I’echelle statistique est variable, et 
depend de Dobjectif principal, et des 
methodes statistiques utilisees. Le pro- 
nostic de la SEP s’inscrit dans le temps 
et dans la forme de la maladie. II s’agit 
done d’etudier le risque d’activite pre- 
sumee inflammatoire de la maladie, ou 
le risque de Dinstallation du handicap 
et celui de sa progression. 

Apres un 1 er episode, quel risque 
d’evoluer vers une SEP ? 

A partir du syndrome radiologique isole, 
trois parametres augmentent le risque 
cumule de survenue d’un evenement 


clinique (34 °/o en 5 ans) : le sexe mascu- 
lin* (p = 0,01 5), I’age inferieur ou egal a 
37 ans (p = 0,008) et I’existence d’une 
lesion de la moelle cervicale (p< 0,001). 
Si les trois facteurs sont associes le 
risque cumule est de 50% en 2 ans. * 1 Un 
syndrome radiologique isole evolue vers 
une SEP progressive dans 9 % des cas ; 
le plus souvent il s’agit d’un patient de 
sexe masculin, avec un age moyen au 
syndrome radiologique isole de 43,8 ans 
et un age median de passage a la pro- 
gression de 51 , 1 ans. L’analyse du liquide 
cephalo-rachidien montre des bandes 
oligoclonales dans 83 % des cas. 

Lesions IRM et risque 
de poussees ulterieures 

Apres un syndrome clinique isole, la 
charge lesionnelle initiale predit I’acti- 
vite lesionnelle en IRM. Les facteurs 
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